INTRODUCTION
============

Vascular anomalies and vascular tumors can both present as an isolated head or neck mass in adults. Their classification and subdivision into hemangiomas and vascular malformations has always been complicated and difficult to understand, since a variety of classifications and concepts have been proposed over the years, as these anomalies have been increasingly studied.[@B001] ^-^ [@B003] Vascular malformations and hemangiomas that originate in the vessel wall, and particularly in the wall of the external jugular vein, are extremely rare, with fewer than 10 cases published in the literature.[@B004] ^-^ [@B006] Treatment of this type of condition is primarily motivated by esthetics, since they are benign tumors.

We present the case of a patient with no prior history of vascular mass or tumors, who presented with venous ectasia in the neck, in the topography of the external jugular vein, with symptoms of pain.

CASE DESCRIPTION
================

The patient was a 28-year-old female physician who engaged in regular physical activity and had no known prior diseases. She presented complaining of a mass in the right cervical region ([Figure 1](#gf0100){ref-type="fig"}), causing pain when she moved her neck, and she was unable to state the time since onset of symptoms. She had no family history of vascular malformations.

![Mass in the right cervical area.](jvb-18-e20180026-g01-en){#gf0100}

At the first consultation, she provided a Doppler ultrasonography scan of the vasculature of the neck ([Figure 2](#gf0200){ref-type="fig"}), conducted on 25, November, 2016, showing the following: right external jugular vein with segmental ectasia, free from thrombi in the lumen, measuring 3.6 mm at the largest diameter. She was managed conservatively, with periodic examinations to monitor the mass. However, the patient began to present symptoms of localized pain and hardening of the mass.

![Doppler ultrasonography showing ectasia, without thrombi in the lumen and normal blood flow.](jvb-18-e20180026-g02-en){#gf0200}

On physical examination, there was swelling in the right cervical region, with hardening and mild inflammation along the path of the external jugular vein. The patient did not exhibit any other signs and her only symptom was localized pain. She was therefore medicated with rivaroxaban, for what was apparently localized thrombophlebitis, and monitored periodically with imaging exams.

After 1 year of clinical treatment, a Doppler ultrasonography scan was performed on 14 December, 2017 ([Figure 3](#gf0300){ref-type="fig"}), showing a heterogeneous hypoechoic nodular formation in the upper right cervical area, measuring around 2.4 × 1.5 × 0.9 cm, in the topography of the right external jugular vein, and signs of thrombosis of the external jugular vein. The patient had exhibited little sign of improvement to the symptoms seen at the first consultation, even after clinical treatment with rivaroxaban.

![Doppler ultrasonography showing hypoechoic mass and thrombosed external jugular vein, with no flow.](jvb-18-e20180026-g03-en){#gf0300}

Diagnostic investigation was initiated with angiotomography of the supra-aortic arterial and venous trunks ([Figure 4](#gf0400){ref-type="fig"}), showing an oval-shaped lesion with the density of soft tissues and regular outline, situated lateral of the mid third of the right sternocleidomastoid muscle, compressing the external jugular vein medially, and measuring approximately 25 × 16 × 10 mm in diameter. The lesion had higher density than the adjacent musculature and lymph nodes, during the phase of the examination without contrast, and exhibited discrete uptake of contrast during the phase with contrast. The imaging exams and physical examination were suggestive of a number of diagnostic hypotheses: hemangioma, lymphangioma, or branchial cyst.

![Angiotomography reconstruction demonstrating the tumoral mass and its relationship with the vascular structures of the neck. CDPI, Barra da Tijuca, RJ, Brazil. AR = area of region of interest in mm^2^; MD = mean density of region of interest; SD = standard deviation of mean density; Range = density range within region of interest.](jvb-18-e20180026-g04-en){#gf0400}

Since the patient's symptom of significant localized pain was limiting, and since the esthetic impact upset her greatly, conventional surgical treatment was performed with excisional resection of the mass and proximal and distal ligature of the right external jugular vein. The operation was conducted by a multidisciplinary team, in which a head and neck surgeon participated. Surgery and the postoperative period were free from complications and the patient's symptoms improved. She was discharged from hospital on the same day.

Definitive diagnosis was made on the basis of macroscopic anatomopathological examination of the specimen, which was an irregular, chestnut colored, elastic, lobulated tissue fragment measuring 1.5 × 1.0 × 0.5 cm, identified histopathologically as: hemangioma of the external jugular vein with thrombosis. Histological sections ([Figure 5](#gf0500){ref-type="fig"}) showed fibrous connective tissue with proliferation of small vessels containing red blood cells. Also present were organized endothelial cells, fibroblasts, and fibrin forming a thrombus in the vessel interior, the lumen of which was delimited by internal elastic lamina and smooth muscle cells. The patient is still in outpatients follow-up, is satisfied with the esthetic results, and is free from pain.

![Histopathological examination by the paraffin block method. Hemangioma with thrombosis of the external jugular vein.](jvb-18-e20180026-g05-en){#gf0500}

DISCUSSION
==========

Hemangiomas are very common vascular anomalies, but are also very generic. Over the years, vascular anomalies have been the subject of much study and many different classifications and new concepts have been proposed.[@B001] ^,^ [@B003] These diseases exhibit clinical manifestations and deformities that are hard to understand and, although the great majority are benign,[@B002] they demand a great deal of multidisciplinary medical responsibility dedicated to workup and management of cases.

Although these tumors are common, the presentation described in this case is extremely rare, with fewer than 10 cases published in the literature of tumors originating in the wall of a vessel, and even rarer if the vessel in question is the external jugular vein.[@B004] ^-^ [@B006]

For many years, the term hemangioma encompassed tumors with proliferation of endothelial cells, abnormal vascular networks in tissues, and other abnormalities involving vascular dilation. Nowadays we know them as lesions in which angiogenesis is the central factor.[@B002]

Hemangiomas are more common among children, people with white skin, and women. In 80% of cases they are single lesions and in 20% there are multiple lesions. With regard to anatomic distribution, studies demonstrate that head and neck hemangiomas account for 60% of cases, while 25% involve the trunk and 15% the extremities.[@B001] ^,^ [@B003]

Conceptually, hemangiomas are caused by abnormal endothelial cell proliferation[@B001] ^,^ [@B003] and are most common in childhood, during which they exhibit phases of growth, quiescence, and involution.[@B002] The primary management approach is clinical watchful treatment, but in some cases total surgical excision may be the ideal choice as a definitive treatment.

Hemangiomas can originate in capillary, venous, arterial, and lymphatic tissues, with or without fistulization, but they are predominantly venous. Cellular and histopathological analysis is fundamental for definitive diagnosis.[@B001] ^-^ [@B003] ^,^ [@B007] ^-^ [@B009]

Imaging exams are essential to guide diagnosis and definitive treatment, and Doppler ultrasonography should be the first examination ordered at the start of work-up to investigate this pathology.[@B010]

Magnetic resonance imaging and angiotomography are better for assessing presentation and anatomic relationships, helping to define treatment, whether palliative (embolization of the mass to provoke regression of the mass and the symptoms it causes), or definitive (surgical excision).[@B010] While angiographs are not commonly requested as a diagnostic method, they can be beneficial to diagnosis, identifying presence of microfistulas. However, in many cases the results can be normal and difficult to interpret.

Surgical treatment is indicated whenever the disease creates limitations for the patient because of esthetics and the extent to which the disease interferes with social relationships and motor activity should always be considered, as should complications, particularly when related to senses such as smell, hearing, and sight or when swallowing is affected.[@B007] ^,^ [@B008] The complication most frequently involved in indications for treatment is compression of local structures, which can cause more serious symptoms, such as the thrombosis of the vessel seen in the case described here. In cases with few or no symptoms, the risk-benefit relationship of any procedure should be evaluated, aiming to impede disease progression and avert potential future complications. Treatment options include watchful waiting with clinical treatment, embolization, and surgical excision, and treatment should be chosen on a case-by-case basis according to the symptoms and limitations of each patient.

Although there is sometimes a chance of relapse, surgery to perform resection of the tumor is currently the treatment that offers the best results. This was the treatment carried out in the case described here, curing the disease and improving the patient's symptoms.

More comprehensive data and studies of the evolution and course of this disease are still lacking in the literature, because of its rarity.

CONCLUSIONS
===========

Hemangioma of the external jugular vein is an extremely rare pathology, which should be suspected on the basis of physical examination findings, anatomic location, and family history. Imaging exams are fundamental for diagnosis and surgical planning.

We recommend treatment for all patients with esthetic or anatomic complications. The majority of patients are treated conservatively with watchful waiting. The surgical treatment of choice is total resection of the lesion, where possible. We believe that this is the treatment that offers the greatest certainty of cure.

Since this is a rare pathology, there is scant literature on it and more publications are needed to extend understanding and eliminate existing doubts about the pathology.
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Hemangioma é um tumor frequente, geralmente diagnosticado em crianças, constituindo quase 10% das neoplasias benignas. Um hemangioma com crescimento na parede de um vaso é extremamente raro, e deve ser diferenciado de outras malformações vasculares de mesma origem. Apresentamos um caso raro de hemangioma de veia jugular externa e discutimos sua propedêutica e manejo.

veia jugular externa

massa em pescoço

hemangioma

INTRODUÇÃO
==========

As anomalias vasculares e tumores vasculares podem se apresentar como uma massa isolada em cabeça e pescoço em adultos. Sua classificação e subdivisão em hemangiomas e malformações vasculares sempre foi de difícil e complicado entendimento, uma vez que, com o passar dos anos e com o estudo dessas anomalias, foi proposta uma variedade de classificações e conceitos[@B001] ^-^ [@B003]. Malformações vasculares e hemangiomas originados na parede de um vaso, e especificamente oriundos da veia jugular externa, são extremamente raros, com menos de 10 casos publicados na literatura[@B004] ^-^ [@B006]. O tratamento desse tipo de condição é realizado principalmente pela estética, por tratar-se de um tumor benigno.

Apresentamos o caso de uma paciente sem antecedentes de massa ou tumor vascular, que apresentou uma ectasia venosa em região cervical, em topografia de veia jugular externa, com sintoma de dor.

DESCRIÇÃO DO CASO
=================

Paciente do sexo feminino de 28 anos, médica, praticante de atividades físicas regulares, sem doenças previamente conhecidas, queixava-se de massa em região cervical direita ([Figura 1](#gf01){ref-type="fig"}), dolorida à movimentação do pescoço, não sabendo informar tempo do inicio dos sintomas. A paciente não tinha história de malformação vascular na família.

![Massa cervical direita.](jvb-18-e20180026-g01){#gf01}

Apresentou na primeira consulta um eco-Doppler vascular de pescoço ([Figura 2](#gf02){ref-type="fig"}), realizado em 25/11/16, que evidenciou o seguinte: veia jugular externa direita apresenta ectasia segmentar sem trombos na luz, medindo 3,6 mm no seu maior diâmetro. Foi realizado tratamento conservador, com exames periódicos e acompanhamento da massa. Porém, paciente iniciou sintoma de dor no local, acompanhada de endurecimento.

![Eco-Doppler mostrando ectasia sem trombos na luz, fluxo sanguíneo normal.](jvb-18-e20180026-g02){#gf02}

Ao exame físico, notou-se abaulamento da região cervical direita, com endurecimento e leve flogose do trajeto de veia jugular externa. A paciente não apresentava outros sinais, e seu único sintoma era dor local. Sendo assim, foi medicada com rivaroxabana, pela aparente tromboflebite local, e acompanhada periodicamente com exames de imagem.

Após 1 ano de tratamento clínico, o eco-Doppler foi realizado em 14/12/17 ([Figura 3](#gf03){ref-type="fig"}), evidenciando formação nodular hipoecogênica heterogênea cervical alta à direita medindo cerca de 2,4 × 1,5 × 0,9 cm na topografia da veia jugular externa direita, com sinais de trombose na veia jugular externa. A paciente apresentou pouca melhora dos sintomas apresentados na primeira consulta, mesmo após o tratamento clínico com rivaroxabana.

![Eco-Doppler mostrando massa hipoecogênica e veia jugular externa trombosada, sem fluxo.](jvb-18-e20180026-g03){#gf03}

Prosseguiu-se a investigação com angiotomografia de troncos supra-aórticos arteriais e venosos ([Figura 4](#gf04){ref-type="fig"}), a qual evidenciou lesão ovalada com densidade de partes moles e contornos regulares, situada lateralmente ao terço médio do músculo esternocleidomastoideo direito, comprimindo medialmente a veia jugular externa e medindo cerca de 25 × 16 × 10 mm de diâmetro. A lesão tinha densidade mais alta que a musculatura adjacente e linfonodos na fase sem contraste e captava discretamente o contraste na fase com contraste. Os exames de imagem e exame físico levantaram algumas hipóteses diagnósticas: hemangioma, linfangioma e cisto branquial.

![Reconstruções de angiotomografia demonstrando a massa tumoral e sua relação com as estruturas vasculares do pescoço. CDPI, Barra da Tijuca, RJ. AR = área da região de interesse em mm^2^; MÉD = densidade média da região de interesse; PAD = desvio padrão da densidade média; Intervalo = intervalo de densidade dentro da região de interesse.](jvb-18-e20180026-g04){#gf04}

Como o sintoma apresentado, a dor local importante, constituía uma limitação à paciente, e esteticamente a incomodava demais, foi indicado tratamento cirúrgico convencional com ressecção excisional da massa e ligadura proximal e distal da veia jugular externa direita, o qual foi realizado de forma multidisciplinar, em conjunto com um cirurgião de cabeça e pescoço. A cirurgia e o pós-operatório transcorreram sem complicações, com melhora dos sintomas. A alta hospitalar ocorreu no mesmo dia.

O diagnóstico definitivo, obtido através da análise do exame anatomopatológico macroscópica da peça, foi de fragmento irregular de tecido com 1,5 × 1,0 × 0,5 cm, acastanhado, elástico e lobulado, tendo como conclusão histopatológica: hemangioma de veia jugular externa com trombose. Os cortes histológicos ([Figura 5](#gf05){ref-type="fig"}), mostraram tecido fibroconjuntivo com proliferação de pequenos vasos contendo hemácias. Foi constatada a presença de células endoteliais, fibroblastos e fibrina organizados formando trombo no interior do vaso, cujo lúmen era delimitado pela lâmina elástica interna e células musculares lisas. A paciente continua em acompanhamento ambulatorial e encontra-se satisfeita com resultado estético e sem dor.

![Exame anatomopatológico pelo método de inclusão em parafina. Hemangioma com trombose da veia jugular externa.](jvb-18-e20180026-g05){#gf05}

DISCUSSÃO
=========

O hemangioma é uma anomalia vascular muito comum, e ao mesmo tempo muito genérica. Ao longo dos anos estudaram-se muito as anomalias vasculares, e foram propostas diversas classificações e novos conceitos[@B001] ^,^ [@B003]. São doenças que apresentam manifestações clínicas e deformidades de difícil compreensão, apesar de benignas na sua grande maioria[@B002], exigindo assim grande responsabilidade médica multidisciplinar na propedêutica e na conduta dos casos.

Apesar de serem tumores comuns, sua apresentação como vista no caso é raríssima, havendo menos de 10 casos publicados na literatura de tumores oriundos da parede de um vaso, e ainda mais rara quando falamos especificamente da veia jugular externa[@B004] ^-^ [@B006].

O hemangioma é um termo que durante muitos anos abrangeu tanto tumores com proliferação de células endoteliais quanto redes vasculares anormais nos tecidos e até mesmo outras alterações com dilatação vascular. Sabemos hoje em dia que são lesões em que a angiogênese é o fator central[@B002].

Hemangiomas são mais comuns em crianças, indivíduos de cor branca e mulheres. São únicos em 80% dos casos e múltiplos em 20%. Com relação à distribuição anatômica, estudos demonstram que hemangiomas de cabeça e pescoço representam 60% dos casos; de tronco, 25%; e de extremidades, 15%[@B001] ^,^ [@B003].

Conceitualmente, os hemangiomas são determinados por uma proliferação anormal celular do endotélio[@B001] ^,^ [@B003], apresentando-se mais comumente na infância em fases evolutiva, estacionária e involutiva[@B002]. Sua principal forma de manejo é o tratamento clínico expectante, mas em alguns casos a excisão total cirúrgica pode ser a escolha ideal como tratamento definitivo.

Além disso, podem ser oriundos de uma combinação de tecidos capilares, venosos, arteriais e linfáticos, com fistulização ou não, mas são predominantemente venosos. A análise celular e histopatológica é fundamental no diagnóstico definitivo[@B001] ^-^ [@B003] ^,^ [@B007] ^-^ [@B009].

Os exames de imagem são essenciais para direcionamento diagnóstico e condução do tratamento definitivo, sendo o eco-Doppler o primeiro a ser solicitado na investigação da patologia[@B010].

A ressonância nuclear magnética e a angiotomografia demonstram melhor apresentação e relação anatômica, ajudando na definição do tratamento, seja ele paliativo (embolização da massa para regressão da massa e dos sintomas), ou definitivo (excisão cirúrgica)[@B010]. A realização de angiografias como método diagnóstico, apesar de infrequente, pode apresentar benefícios ao diagnóstico, identificando a presença de microfístulas. Entretanto, em muitos casos o exame pode ser normal e de difícil interpretação.

O tratamento cirúrgico está indicado sempre que a doença é limitante para o paciente devido à estética, mas deve-se sempre questionar o quanto a doença interfere na relação social e na atividade motora, ou devido a complicações, principalmente quando estas estão relacionadas aos sentidos como olfato, audição, visão e deglutição[@B007] ^,^ [@B008]. A complicação mais frequentemente implicada na indicação do tratamento é a compressão de estruturas locais, podendo levar a sintomas mais relevantes como a trombose do vaso no caso apresentado. Em casos com poucos ou nenhum sintoma, cabe avaliar o risco/benefício da realização do procedimento, visando impedir a progressão da doença e uma potencial complicação futura. As opções terapêuticas incluem tratamento clínico expectante, embolização e excisão cirúrgica, e o tratamento deve ser escolhido individualizando os sintomas e as limitações de cada paciente.

Apesar de por vezes ainda haver chance de recidiva, a cirurgia para ressecção do tumor é o tratamento atual com os melhores resultados. Foi o tratamento realizado no caso descrito, levando à cura da doença e à melhora dos sintomas da paciente.

Maiores dados e estudos sobre a evolução e a progressão da doença ainda são escassos na literatura, devido à sua raridade.

CONCLUSÃO
=========

O hemangioma de veia jugular externa é uma patologia extremamente rara, que deve ser suspeitada no exame físico, levando-se em consideração localização anatômica e história familiar. Os exames de imagem são fundamentais ao diagnóstico, e programação cirúrgica.

Indicamos o tratamento a todos os pacientes com complicações estéticas ou anatômicas. Pacientes em sua maioria são tratados de forma conservadora e expectante. A terapia cirúrgica de escolha é ressecção total da lesão, se possível. Entendemos que essa é a terapia que confere maior certeza de cura.

Por se tratar de patologia rara, a literatura é escassa, e maiores publicações são importantes para melhor entendimento e para eliminar dúvidas existentes acerca da patologia.
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